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多彩な小児てんかんの予後を含む臨床像について
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Review of clinical features and prognosis of various childhood epilepsies








Abstract : Using a conceptual framework of the types of epilepsy（localization­related/generalized and idi­
opathic/symptomatic epilepsy）, this article aims to provide information that may significantly improve teach­
ers’ knowledge and understanding of the clinical features and prognosis of various childhood epilepsies. We
refer to two exceptional cases of symptomatic generalized epilepsy（epilepsy with myoclonic absences and
epilepsy with myoclonic­astatic seizures）rather than idiopathic generalized epilepsy because patients of such
symptomatic generalized epilepsy may experience a less favorable outcome of uncontrolled seizures and cog­
nitive deterioration. There is, however, no apparent cause of those epilepsies. We also considered that active
participation in sports and outdoor education such as school excursions is important for children with epi­
lepsy.
Key words：ローランドてんかん Rolandic epilepsy パナイオトポーロス症候群 Panayiotopoulos epilepsy 特発性
小児後頭部てんかん idiopathic childhood occipital epilepsy 良性家族性新生児てんかん benign familial
neonatal epilepsy 良性乳児てんかん benign infantile epilepsy 良性家族性乳児てんかん benign famil­
ial infantile epilepsy 乳児ミオクロニてんかん myoclonic epilepsy in infancy 小児欠神てんかん child­
hood absence epilepsy 若年欠神てんかん juvenile absence epilepsy 若年ミオクロニてんかん juvenile
myoclonic epilepsy 強直間代発作のみを示すてんかん epilepsy with pure tonic­clonic seizures 覚醒時
大発作てんかん epilepsy with mal seizures on awakening 大田原症候群 Ohtahara syndrome 早期ミオ
クロニ脳症 early myoclonic encephalopathy ウェスト症候群 West syndrome レノックス・ガスト症
候群 Lenox­Gastaut syndrome ミオクロニ欠神てんかん epilepsy with myoclonic absences ミオクロ
ニ脱力発作を伴うてんかん epilepsy with myoclonic­astatic seizures 徐波睡眠期に持続性棘徐波を示
すてんかん性脳症 epileptic encephalopathy with continuous spikes and waves during slow sleep ランド
ウ・クレフナ症候群 Laundau­Kleffner syndrome ドラベ症候群 Dravet syndrome 熱性けいれんプラ
ス febrile convulsion plus
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訂した（Engel, Jr., 2001, 2006）。そして、2010年に新し






















































































































































発病年齢 15ヵ月～16歳 好発年齢 8～9歳 男女比 男子≒女子
疾病論的特徴 特発性局所関連てんかん（年齢依存性）
○他の発作型に変容することがあるため、たとえば症候性全般てんかんとして扱った方がよいのかも知れないとい
われている（Gastaut & Zifkin, 1987）。
出現率 稀（小児の局所関連てんかんの 2～7％を占める）
経年的変化 視覚発作などは、複雑性焦点発作（14％）、右半身か左半身の間代発作（43％）、強直間代発作（13％）に変容する





















































んかんの 13～18％（Kasteleijn-Nolst Trenité et al., 2012）、
































出現率 14.4/100,000（カナダ、出生児：Ronen et al., 1999）
家族歴、既往歴 良性家族性新生児てんかんの家族歴が認められれば、診断は確実になる。たとえば、5世代の各世代に発病者のい





































良性乳児てんかん 発病年齢 3～20ヵ月 男女比 不明












































発病年齢 4ヵ月～3歳（注．3～5歳の稀な遅発例を含む） 男女比 男子優位
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性：CCTILAE, 1989）で、3歳までにミオクロニ発作が出現し、これを唯一の発作
型とする稀な病態として理解されていたが（Dravet & Bureau, 2005）、診断当初に経過と予後は良好であると予測




がある（Guerrini et al., 2012）。


































発病年齢 4～10歳 好発年齢 5～7歳 男女比 女子優位（60～70％）
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性）、良性小児てんかんの基本形
○欠神発作の出現は小児欠神てんかんだけに限らない。若年欠神てんかん、若年ミオクロニてんかん、ミオクロニ
欠神てんかんなども欠神発作を起こす（Agathonikou et al., 1997）。
たとえば、若年欠神てんかんとは発病年齢で異なるが、若年欠神てんかんの欠神（意識喪失の程度）は相対的に
軽度である点でも相違する（Panayiotopoulos et al., 1989）。
○光過敏性（点滅光）や他の誘発因子（触覚刺激、音刺激）が欠神発作を誘発することもある。この場合、分類不
能の特発性全般てんかんとして扱われている。
出現率、有病率 6.3～8.0/100,000（15歳以下の小児人口：Medina et al., 2012）
○小児てんかん（15歳以下）の 10～12％を占める。
発作消失率 95％（注．欠神発作を唯一の発作型とするものに限る）
経年的変化 小児欠神てんかんの 30～60％で、欠神発作の初発から主に 8～15年後に強直間代発作が出現する。強直間代発作
が出現するときには、欠神発作は消失していることが多い。
○若年欠神てんかんよりも強直間代発作の合併頻度が低く、強直間代発作は単独で出現することが多いので薬物療





















































発病年齢 7～17歳 好発年齢 10～12歳 男女比 女子優位か、男女同数
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性）、小児～青年期の良性てんかん
○主に小児期に発病するが、新しいてんかん分類（Berg et al., 2010）では青年～成人期てんかんに分類されてい
る。















































後続するようになることだけが若年ミオクロニてんかんの診断を支持する根拠になる（Thomas et al., 2005）。
有病率 特発性全般てんかんの 20～25％を占める。
経年的変化 ミオクロニ発作を初発してから平均して 1.3～3.3年後に、患者の 80～95％でミオクロニ発作に強直間代発作が後



































































































































発作の終了 発作が終わっても、意識水準と筋収縮は直ちに回復しない。最後の間代発作から、たとえば約 5秒後に数秒から 4
分ほど持続する強直性の収縮が挿入される。
○発作終了後の筋収縮は頭部筋で最も亢進して、体幹も上肢も伸展する。しかし、強直相でみられるような激しい
























































































［10/41人］、男子 3人、女子 7人：Thomas et al., 2005）。
発作頻度 強直間代発作：主に、散発（週、月が単位）か稀発（年が単位）



























候群の短い強直発作はウェスト症候群の乳幼児前屈発作に類似すること（Kellaway et al., 1979）、サプレッショ
ン・バースト（脳波所見）がヒプスアリスミアに変容することである。
一方、大田原症候群の好発年齢、発作症状、脳波所見は特異的であるので、大田原症候群はウェスト症候群の変













報告されている（Aicardi & Ohtahara, 2005）。
経年的変化 生後 4～6ヵ月にウェスト症候群に、さらに 1歳以降にレノックス・ガスト症候群に変容する。ウェスト症候群に



































































































































した大脳活動をあらわしている（Fusco et al., 2012）。
用語 シリーズ反応は、5～30秒の間隔で発作を 20～40回（ときに 100回以上）も反復することをいい、典型的にはウ
ェスト症候群でみられる。
シリーズ反応の場合、発作と発作の間において患者は意識を回復して呼吸できる。この点でてんかん重積状態と異



















taut et al., 1966）
この報告で疾患単位として確立した。第一報告者である W. G. Lennox（1884～1960）に敬意を表した（論文題
目中の）レノックス症候群という呼称が広まった。
3．レノックス・ガスト症候群
1968年に、M. Buchtal-Lennox（娘）が H. Gastaut の功績に報いる呼称を提案した。
三主徴 てんかん発作（複数の症候性全般発作）、脳波異常（主に、広汎性の遅棘徐波や速波律動）、精神発達遅滞やパーソ
ナリティ障害（例．崩壊性精神病）
出現率 約 1.2/100,000（一般小児人口：Heiskala, 1997）
○広汎性遅棘徐波と典型的な発作を示せばレノックス・ガスト症候群とみなされ、過剰診断を招いていた。しか
し、睡眠時脳波所見を診断基準に加えることという疾患概念が確立したことにより、レノックス・ガスト症候群























































































用語 小発作（現．欠神発作）に典型的な 3ヘルツ棘徐波と対比して、この病態に特有な 2ヘルツ遅棘徐波は［小発作異
型］と命名された。
ミオクロニ欠神てんかん







型：不良）に二分されている（Bureau & Tassinari, 2012）。
出現率 稀（フランスのてんかん専門医療機関におけるてんかん患者集団の 0.5～1％）
○一般のてんかん患者集団における有病率はさらに低いことが推測される。
既往歴 既往歴（病歴上の先行要因）33％（14/42例）：周生期障害 6例、早期産 4例、先天性片麻痺 1例、14番染色体長
腕部分トリソミ 1例、近親婚 2例（注．片麻痺のみ神経学的異常）
○脳の画像検査所見（17％）：瀰漫性の非特異的な病変が僅かにみられる程度で、特徴的な脳の器質的病変は認め
られない（Bureau & Tassinari, 2012）。
家族歴 約 20％：主に、全般てんかん
精神発達予後 精神運動予後の不良（精神発達遅滞）はタイプ 1にもタイプ 2にもみられる。しかし、タイプ 2の方がより重度
で、起こりやすい（Bureau & Tassinari, 2012）。
タイプ 1（38％［16/42例］）：ミオクロニ欠神発作が主な発作型であるもの
○既往歴 47％、てんかんの家族歴 13％、平均発病年齢 7歳
タイプ 2（62％［26/42例］）：ミオクロニ欠神発作に強直間代発作が合併するもの






経年的変化 ミオクロニ欠神発作が消失したあとに、短い強直発作、非定型欠神発作が出現することがある（Tassinari & Bu-
reau, 1985）。


















































































れんの既往がみられた（Guerrini et al., 2005）。
精神発達予後 患者の 58％は正常域の IQ をもつ一方、20％は軽度、22％は重度の知的障害と診断されて、多動などの問題を伴











































発病年齢 2～12歳 好発年齢 4～5歳 男女比 男子：女子＝3 : 2
疾病論的特徴 未決定てんかん（CCTILAE, 1989）、てんかん性脳症（Engel. Jr., 2001）
○てんかん重積状態は、てんかん発作が短い間隔で反復するか、遷延する状態を意味する用語である。この概念が
拡大解釈され、徐波睡眠期に持続性棘徐波を示すてんかん性脳症に適用されて、突発波（棘徐波）の出現が何年































発作消失率 発作は消失傾向にある（発作の持続期間：4年 4ヵ月～14年 11ヵ月。平均：12年）。
○このてんかんの全般的な予後は良好であり、神経細胞の遊走障害を含む器質的病変を伴う患者の場合でもそうで















































約 1/5の患者がてんかん発作と徐波睡眠期持続性棘徐波を示すことが報告されている（Nissenkorn et al., 2010）。
ランドウ・クレフナ症候群（別名．獲得性てんかん失語症）









































































る。しかし、既往歴がみられても、発病前の身体発育と精神運動発達は正常である（Dravet et al., 2005）。




































































































































































発作型 発作頻度 発作時間 転帰
強直間代発作† 全例 通常、約 2分（最短 30秒） 存続
片側間代発作 全例 短い 年長では稀発
ミオクロニ発作 不明 通常、1～3秒（最長 10秒） 7歳頃から消失
非定型欠神発作 40～93％ 3～10秒 いずれ消失
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